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In  d i t  p roe fschr i f t  word t  een ana lyse  gegeven van de  symptomen,  de
d iagnost ische methoden,  de  d i f fe ren t iaa l  d iagnos t ische a fw i jk lngen,  de  con '
gen i ta le  nevenafw i jk ingen,  de  resu l ta ten  van de  opera t ieve  behande l ing  en  de
prognose b i j  134  k inderen met  een congen i ta le  in t r ins ieke  obs t ruc t ie  van he t
duodenum.
Tevêns werd  een l i t te ra tuurs tud ie  ver r i ch t ;  enerz i ids  om de verk regen re -
su l ta ten  te  verge l i j ken  met  de  gegevens u i t  de  l i t te ra tuur ,  anderz i jds  om na
te  gaan o f  de  pub l ica t ies  over  de  normale  morphogenese van he t  duodenum
en het  pancreas ,  en  voora l  over  de  pa thogenese van de  in t r ins ieke  duode-
num obs t ruc t ies ,  n ieuwe gez ich tspunten  zouden op leveren d ie  van inv loed
kunnen z i jn  op  de  d iagnos t iek ,  de  behande l ing  en  de  prognose.
In  hoofds tuk  I  word t  een kor t  h is to r isch  overz ich t  gegeven.  De eers te
publicatie hierover verscheen 24O jaren geleden. Doar ínzage in de oor-
spronkelijke l9e eeuwse litteratuur bleek ons, dat de naam van TIEDEMANN
(1818) ten onrechte aan het pancreas annulare wordt gekoppeld.
De opvat t ing  w in t  ve ld ,  da t  he t  pancreas  annu lare  en  de  andere  vormen
van duodenumat res ie  be ter  kunnen worden gerangsch ik t  onder  de  noemer
"congen i ta le  in t r ins ieke  obs t ruc t ies  van he t  duodenum".
In  hoofds tuk  l l  word t  een de f in i t ie  gegeven van de  congen i ta le  in t r in -
s ieke  obs t ruc t ies  van he t  duodenum.  Tevens word t  een c lass i f  i ca t ie  gegeven
op basis van het pathologisch-anatomische beeld, waarbi j  men kan onder-
sche iden:  de  membranen,  de  d iaphragmata ,  de  langgerek te  s tenosen,  de
s t rengvormige a t res ieën,  de  a t res ieën met  een vo l led ig  onderbroken cont inu i -
te i t  en  he t  pancreas  annu lare .  Er  word t  een overz ich t  gegeven van de  f re -
quent ies  waar in  de  genoemde vormen in  he t  bewerk te  pa t iën tenmater iaa l
voorkwamen.  Opva l lend is  he t  g ro te  aanta l  membranen en  d iaphragmata
(45,6%l en het grote aantal pancreas annulare i .39,6%1 . Dít komt overeen
met  de  gegevens in  de  l i t te ra tuur .
ln hoofdstuk l l l  wordt de normale morphogenese besproken van het
duodenum en he t  pancreas .  Dat  he t  duodenum een so l ide  s tad ium door -
maakt  en  daarna v ia  vacuo l isa t ie  en  rekana l isa t ie  weer  doorganke l i . j k  word t ,
word t  zowel  op  grond van pos tmor taa l  h is to log isch  onderzoek ,  a ls  op  grond
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van exper imentee l  onderzoek  waarsch i ln l i j k  geacht .  De de f in i t ieve  vorm en l ig -
g ing  van he t  duodenum is  waarsch i jn l i j k  meer  a fhanke l i j k  van  een d iscongru-
ente groei van het duodenum dan van een echt rotat ie proces.
Het definit ieve pancreas ontstaat door een versmelt ing van de oorspronke
l i jke ventrale met de dorsale pancreasaanleg. Een fusie van deze beide aan-
leggen behoort reeds op te treden voordat de musculatuur van de darmwand
zich ontwikkeld heeft.  Anders bestaat de kans dat er pancreasweefsel in de
darmwand komt  te  l iggen.
ln hoofdstuk lV wordt de pathogenese besproken van de congenitale
in t r ins ieke  obs t ruc t ies  van he t  duodenum.  De ve le  theor ieén over  he t  on t -
staan van de duodenumatresie worden vermeld. Op grond van histologísch
en experimenteel onderzoek lijkt de theorie van TANDLER (1902) over de
epithel ia I e pro I iferat ie de ju iste.
De expans iemoge l i j khe id  van de  darm spee l t  h ie rb i j  een  ro l .  De pa thogenese
van de  duodenumat res ie  l i j k t  een andere  te  z i jn  dan d ie  van de  a t res ie  van he t
je junum o f  he t  i leum.  Over  de  inv loed van er fe l i j ke  fac to ren  en  exogene
noxen op  he t  on ts taan van een duodenumat res ie  i s  v r i jwe l  n ie ts  bekend.  Het
is  moge l i j k  da t  hypox ie  t i jdens  een v roege phase van he t  embryona le  leven
bij  het ontstaan een rol speelt.
Voor het ontstaan van het pancreas annulare geldt de theorie van LECCO
(1910) als de meest waarschi jnl i jke. De ventrale pancreasaanleg migreert on-
vo ldoende en  b l i j f t  a ls  een r ing  om het  p r im i t ieve  duodenum l iggen.  Vóórdat
de  muscu lar is  vo ldoende to t  on tw ikke l ing  is  gekomen,  i s  deze pancreasr ing
reeds  aanwez ig .  H is to log isch  onderzoek  beves t ig t  de  in t ramura le  l igg ing  van he t
weefsel van de pancreasring. Daarom behoort o.i. het pancreas annulare tot
de intrinsieke obstructies van het duodenum. De complicaties die optreden na
het kl ieven van een pancreas annulare (persisteren van de obstructie en
f  i s te lvorming)  spreken wat  d i t  be t re f t  du  ide l i j ke  taa l .
In  d i t  hoofds tuk  V worden de  symptomen en de  d iagnos t ische hu lpmidde-
len geanalyseerd. Een hydramnian was bij 46,5% van de 99 te beoordelen
kinderen aanwezig; zelfs bi j  62,V/o van de patiênten indien er een vol ledige
duodenum obs t ruc t ie  was.  D i t  leg t  nog eens  de  nadruk  op  de  noodzaak om
direct na de geboorte een maagsonde in te brengen bi j  kinderen wanneeÍ er
een hydramnion  aanwez ig  i s .  Asp i ra t ie  van meer  dan 10  cc .  maag inhoud p le i t
sterk voor het bestaan van een hoge intestinale obstructie.
Braken was het belangrijkste symptoom dat bij alle kinderen aanwezig was.
Binnen 24 uren na de geboorte braakte 78,8%. Tussen 24 en 48 uren na de
geboorte begon 14,1% te braken, terwij l  slechts 7 ,1o/o van de kinderen later dan
48 uren  pos tpar tum begon te  b raken.  Van de  k inderen met  een vo l led ige
obstructie braakte 90,2yo, van die met een onvol ledige obstructie Sflo binnen
24 uren. De aanwezigheid van gal in het braaksel (bii 76,1%) was alleen af-
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hankelijk van de localisatie van de obstructie 1.o.v. de.papil van Vater (infra-
papillair) en niet van de mate van obstructie.
Dehydratieen gewichtsverlies zijn belangrijker symptomen dan men uit de
litteratuur van de laatste jaren zou concluderen. Van de 1 13 hiervoor te ana-
lyseren  k inderen waren 81  gedehydreerd  (7  1 ,7%1 .  Van de  40  k inderen met
een geboortegewicht van 3000 gr. of meer, verloren 38 kinderen meer dan
300 gr. aan gewicht tussen de geboorte en de opnanre. Dit is meer dan het
phys io log ische ver l ies  (da t  16% bedraagt )  .
Het  aspec t  van  de  bu ik  i s  een moe i l i j k  te  du iden symptoom.  B i j  62van de
1 13  k inderen (54 ,VÁl  werd  een opgezet te  bovenbu ik  beschreven.  Waarsch i jn -
l i j k  i s  d i t  d ikw i j l s  een re la t ie f  versch i jnse l  en  is  he t  " leeg"  z i jn  van de  res t  van
de bu ik  een be langr i j ker  symptoom.
Het .n ie t  lozen van mecon ium is  n ie t  pa thognomonisch  voor  he t  bes taan van
een congen i ta le  duodenumobst ruc t ie .  Wel  i s  he t  lozen van een ger inge hoevee l -
heid of een afname van de frequentie, een steun voor de diagnose. Bi j64,4'/"
van  onze pa t iën ten  was d i t  he t  geva l .  Er  i s  geen re la t ie  met  de  vo l led ighe id
van de obstructie.
Een asp i ra t iepneumonie  is  geen ze ldzame nevenafw i jk ing  b i j  deze k inderen
(14,2 ' / ' l  
,  doch voor  de  d iagnose is  z i l  van  we in ig  waarde.
lc te rus  was b i j  54  van de  1  13  k inderen aanwez ig  (47  ,gÁ l  .  B t j  23% was he t
to ta le  serum b i l i rub inegeha l te  hoger  dan 10  mg%.  Het  i s  n ie t  u i t  te  maken o f
dit  moet worden toegeschreven aan de locale aÍwijking, de hydratietoestand,
de  zwangerschapsduur ,  de  eventue le  immatur i te i t  o f  aan een combina t ie  van
deze fac to ren .  Conc lus ies  z i in  h ie ru i t  n ie t  te  t rekken.
A ls  d iagnos t ische hu lpmidde len  worden in  de  l i t te ra tuur  de  tes t  van
FARBER en he t  rón tgeno log ische onderzoek  aangegeven.
De test van FARBER is o.i. van weinig waarde voor de diagnostiek omdat
slechts een beperkt aantal patiënten voor de proef in aanmerking komt (zi j
die na de 37e zwangerschapsweek zi jn geboren) en de methode onbetrouwbaar
is  t .g .v .  techn ische prob lemen b i j  he t  verk r i jgen  van gesch ik t  mecon ium.
Het róntgenologische onderzoek gaf in 96,3% van de geval len voldoende
in fo rmat ie  voor  de  d iagnose,  wanneer  men z ich  beperk te  to t  een z .g .  b lanco
buikoverzichtsfoto in voor-achterwaartse r icht ing bi j  het rechtop hangende
k ind .  Het  k lass ieke  bee ld  i s  de  z .g .  "doub le  bubb le"  in  de  maag en he t
proximale duodenum. Het maken van róntgenfoto's met behulp van contrast-
middelen is alleen geindiceerd, indien een normaal beeld op de overzichtsfoto
is te zien (dit  was bi j  geen van de kinderen met een vol ledige obstructie en
s lech ts  b i j  4  van de  k inderen met  een onvo l led ige  obs t ruc t ie  he t  geva l ) .
In hoofdstuk Vl worden de aÍwijkingen besproken die voor de dif feren-
t iaal diagnostiek in aanmerking komen. Het zi jn meestal zeer zeldzame aÍ-
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van de  darm,  met  een compl icerende vo lvu lus  o f  a fsnoerende per i tonea le
banden over  he t  rech ts  ge legen duodenum.  Gez ien  de  du ide l i l ke  ind ica t ie  to t
operatie bi j  een pasgeborene met een afsluit ing hoog in de tractus digestivus,
worden ( te rech t )  we in ig  d i f fe ren t iaa l  d iagnos t ische onderzoekmethoden toe-
gepast.
In  hoofds tuk  V l l  worden de  congen i ta le  nevenafw i jk ingen,  en  de  h ie rmee
samenhangende prognose van deze k inderen geana lyseerd .
Bii 57,8% van de pasgeborenen met een intrinsieke obstructie van het
duodenum kwamen een of meer ernstige congenitale nevenafwiikingen voor.
Bi j  21"/.  van deze kinderen zi jn dit  afwijkingen aan het hart en de grote vaten.
Deze vormen 31% van he t  to ta le  aanta l  e rns t ige  congen i ta le  nevenafw i jk ingen.
De mor ta l i te i t  in  deze groep is  zeer  hoog (20  van de  28  over leden) .
Versch i jnse len  van he t  Down syndroom waren aanwez ig  b i j21  ,1y"  van de
k inderen in  de  ser ie .
Van praematuriteit was sprake bij 46,9% van het totale aantal kinderen
(128 pasgeborenen) ,  en  b i j  58 ,5% van he t  to ta le  aanta l  over leden k inderen
( 3 1  v a n  d e  5 3 ) .
De totale mortaliteit in de groep van 128 pasgeborenen was 41,4%. Deze
mortaliteit wordt meer bepaald door de aanwezigheid van een ernstige conge-
nitale nevenafwijking dan door de eventueel aanwezige praematuriteit.
De prognose voor  deze k inderen is  he t  guns t igs t  ind ien  z i j  à  te rme z i jn
geboren en  geen congen i ta le  nevenafw i jk ing  hebben (mor ta l i te i t  8 ,3%) .  De
prognose is  mat ig  ind ien  z i j  p raematuur  z i jn  geboren zonder  een erns t ige  con-
gen i ta le  nevenafw i jk ing  (mor ta l i te i t  2Oy '1  .  De prognose is  s lech t  ind ien  z i j
à  te rme z i jn  geboren,  doch we l  een erns t ige  congen i ta le  nevenafw i jk ing  hebben
(mor ta l i te i t  45 ,5%1 .  De prognose is  zeer  s lech t  ind ien  z i j  p raematuur  z i jn
geboren en tevens een ernstige congenitale nevenafwijking hebben (mortal i tei t
83 ,3%) .
In  hoofds tuk  V l  |  |  word t  in  dee l  A  een overz ich t  gegeven van de  gangbare
opera t ieve  behande l ingsmethoden zoa ls  d ie  in  de  l i t te ra tuur  worden vermeld .
Zi j  werden gegroepeerd in directe en indirecte operatieprocedures op basis
van de toegepaste techniek (resectie c.q. by-pass methode). Summier worden
enkele aspecten van de pre- en postoperatieve behandeling gememoreerd.
Vervolgens wordt in deel B van dit  hoofdstuk een analyse gegeven van de
gebru ik te  opera t iemethoden en  de  resu l ta ten  h ie rvan in  he t  e igen pa t iën ten-
mater iaa l .  De v roege en  de  la te  loca le  compl ica t ies  werden nagegaan,  evena ls
de mor ta l i te i t  t .g .v .  deze compl ica t ies .
U i t  een g lobaa l  overz ich t  van  de  121 geopereerde pasgeborenen b l i j k t ,  da t
19% een v roege en  6 ,6% een la te  loca lecompl ica t iever toonde.  B i . i  11 ,6%was
1 6 1
een rev is ie  van de  anas tomose o f  van  de  v roegere  obs t ruc t iep laa ts  noodzake-
lijk. Mede t.g.v. een locale operatie complicatie overleed 9,9% van de kinderen
(12 van de 121 geopereerden). Dít is ruim % van het totale aantal pasgebore-
nen dat binnen een jaar na de operatie overleed. Deze 12 kinderen. die mede
t .g .v .  een loca le  opera t iecompl ica t ie  z i jn  over leden,  worden in  hoofds tuk  V l l l
nader beschreven.
Het blijkt dat bij | 1 van deze l2 kinderen tevens één of meer ernstige neven-
afwijkingen een belangrijke rol speelden bij het overlijden.
De toe  te  passen opera t iemethoden en  de  resu l ta ten  h ie rvan z i jn  o . i .
ech ter  zeer  a fhanke l i j k  van  de  pa tho log isch-anatomische vorm van de  ob-
s t ruc t ie  en  van de  loca l i sa t ie  h ie rvan t .o .v .  de  omgevende s t ruc tu ren .  Daarom
werd  he t  bewerk te  pa t iën tenmater iaa l  verdee ld  in  d r ie  g roepen:  de  membra-
nen en  de  d iaphragmata ,  he t  pancreas  annu lare  en  de  over ige  vormen van
congen i ta le  in t r ins ieke  duodenumobst ruc t ie .
Bij de operatieve behandeling van de membranen en de diaphragmata in
het duodenum (42,1% van de geopereerde pasgeborenenl verdient de directe
benaderingsmethode (i.c. de excisie) duidelijk de voorkeur. Dit is in tegen-
s te l l ing  to t  he t  merendee l  van  de  gegevens h ie rover  in  de  l i t te ra tuur .  In  onze
serie gaf deze methode geen complicaties. Voor de behandeling van de dia-
phragmata  is  de  z .g .  "Membransprengung vo lgens  Rehbe in"  van ge l i j ke  waarde
a ls  de  exc is ie ,  doch voor  de  behande l ing  van de  membranen is  d i t  zeker  een
s lech tere  methode (b i j  9  van de  11  pa t iën ten  was een rev is ie  nod ig ,  S  keer
wegens een rec id ie f  obs t ruc t ie ) .  De ind i rec te  methode (by-pass)  i s  voor  deze
afw i jk ing  een tweede keus  opera t ie .
Het pancreasannulare 143,8y" van de geopereerde pasgeborenen) dient vol-
gens de indirecte methode, in de vorm van een side to side duodeno-duodeno-
stomie, te worden behandeld. Dit komt overeen met de publicaties hierover
in de recente l i t teratuur. Het kl ieven van de pancreasring is een kunstfout.
9ij de overige vormen van congenítale intrinsieke obstructies van het
duodenum (14,1% van de geopereerde pasgeborenenl, gaat de voorkeur uit
naar een directe operatiemethode. Dit is in tegenstelling met de meeste litte-
ratuur gegevens. Indien de directe methode technisch onmogeli jk is. verdient
een side to side duodeno-iejunostomie als by-pass procedure de voorkeur.
Het nut van een z.g. transanastomotische sonde kan men reeds op theo-
ret ische gronden groot achten. Een analyse van de invloed van een derge-
l i jke sonde op de resultaten in ons materiaal steunt deze theorie.
Het aantal locale complicaties was ruim 3x zo hoog en het aantal doden t.g.v.
locale complicaties was ruim 9x zo hoog wanneer geen transanastomotische
sonde was gebruikt (bi j  55 kinderen werd wel, bi j  66 kinderen werd geen
transanastomotische sonde qebru ikt).
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ln hoofdstuk lX wordt ee
mater iaa l  da t  in  d i t  Proe fschr i f t
ser ie  van 134 k inderen d ie  i
ia ren  werden behande ld  onder
In  hoofds tuk  lX  word t  een inventar is  gegeven van he t  un ieke  pa t iën ten-
mater iaa l  da t  in  d i t  p roe fschr i f t  werd  bewerk t .  Het  be t re f t  een ononderbroken
ser ie  van 134 k inderen d ie  in  één k l in iek  gedurende een per iode van 18
ia ren  werden behande ld  onder  de  ch i ru rg ische le id ing  van Pro f .  Dr .F .Rehbe in .
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